
КлиничесКий случай

Том 12  № 1  2020 Вестник Северо-Западного государственного медицинского университета им. И.И. Мечникова

89

https://doi.org/10.17816/mechnikov17545

К ВОПРОсу ДиФФеРенЦиалЬнОй ДиаГнОсТиКи МулЬТиФОКалЬнОй 
МОТОРнОй неВРОПаТии

М.Г. Соколова, С.В. Лобзин, А.А. Зуев, В.Г. Пустозеров, Н.Ю. Александров, А.В. Гавриченко

Федеральное государственное бюджетное образовательное учреждение высшего образования 
«Северо‑Западный государственный медицинский университет имени И.И. Мечникова» 
Министерства здравоохранения Российской Федерации, Санкт‑Петербург

Для цитирования: Соколова М.Г., Лобзин С.В., Зуев А.А., и др. К вопросу дифференциальной диагностики мульти-
фокальной моторной невропатии // Вестник Северо-Западного государственного медицинского университета 
им. И.И. Меч никова. – 2020. – Т. 12. – № 1. – С. 89–96. https://doi.org/10.17816/mechnikov17545

Поступила: 26.10.2019 Одобрена: 14.11.2019 Принята: 16.03.2020

  Трудности проведения дифференциальной диагностики мультифокальной моторной невропатии связаны 
с рядом факторов: редкостью заболевания, полиморфизмом клинических форм и схожестью фенотипической 
картины с заболеваниями, при которых страдает периферический двигательный нейрон. К этим заболеваниям 
относятся такие редкие нозологические формы, как боковой амиотрофический склероз, наследственные мио‑
патии и невропатии. Они могут характеризоваться общей фенотипической картиной в виде прогрессирующего 
вялого паралича, возрастом, в котором начинается заболевание. Однако в силу различного патогенеза этих за‑
болеваний необходим дифференцированный подход к терапии. 

В статье представлена дифференциальная диагностика мультифокальной моторной невропатии, приведены 
современные диагностические критерии, необходимые для постановки диагноза, и  рассмотрен клинический 
случай с ошибочным диагнозом мультифокальной моторной невропатии.
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  Differential diagnostics of multifocal motor neuropathy (MMN) has many difficulties associated with a number of 
factors: rare nature of disease, polymorphic clinical forms and a phenotypic picture similar to peripheral motor neu‑
ron diseases. Such diseases also include rare nosological forms: amyotrophic lateral sclerosis, hereditary myopathies 
and neuropathies; their general phenotypic picture has a form of progressive flaccid paralysis, age of the disease on‑
set and the nature of its course. However, different pathogenesis of these diseases requires a differentiated approach  
to therapy. 

This article deals with differential diagnostics of multifocal motor neuropathy, gives examples of modern diagnostic 
criteria necessary for diagnosing multifocal motor neuropathy and analyzes a clinical case with an incorrect diagnosis of 
multifocal motor neuropathy.
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Введение
Мультифокальная моторная невропатия 

(ММН), описанная в  1980‑х годах, как вари‑
ант хронической воспалительной демиели‑
низирующей невропатии является редким 
аутоиммунным заболеванием, поражающим 
периферическую нервную систему. В  настоя‑
щее время ММН рассматривают как отдель‑
ную нозологическую единицу. Заболевание 
характеризуется локальной аксональной демие‑
линизацией, чаще моторных волокон, с разви‑
тием вторичной аксоно патии, проявляющейся 
асимметричной прогрессирующей слабостью 
преимущественно дистальных отделов рук 
[1,  2]. Мультифокальная моторная невропа‑
тия обладает специфическими клиническими 
и  электрофизиологическими особенностями, 
но трудна для диагностики, если клинический 
случай нетипичен [3]. Частота встречаемо‑
сти ММН в  популяции невелика и  составляет 
1–2 случая на 100 000 населения. Чаще страда‑
ют мужчины, в  среднем соотношение мужчин 
и  женщин составляет 3 : 1. Дебют заболева‑
ния приходится на трудоспособный возраст, 
в  среднем оно начинается в  возрасте около 
40 лет. Фенотипическая схожесть ММН с дру‑
гими заболеваниями периферического двига‑
тельного нейрона часто приводит к  ошибкам 
при постановке диагноза [4]. Чаще всего ММН 
ошибочно диагностируют как боковой амио‑
трофический склероз (БАС)  — в  13 % случа‑
ев, компрессионно‑ишемическую невропатию 
срединного нерва на уровне карпального кана‑
ла (6 %), рассеянный склероз (4 %), невропатию 
локтевого нерва (3 %) [5].

У большинства пациентов МНН начинается 
остро, но в  ряде случаев возможно подострое 
течение патологического процесса. Заболевание 
развивается медленно либо носит скачкообраз‑
ный прогрессирующий характер. Основное 
проявление  — формирование асимметричных 
парезов мышц рук и  ног, преимущественно 
в  дистальных отделах. Слабость в  дистальных 
отделах рук встречается гораздо чаще, чем 
ног, и  выявляется примерно у  95 %  пациентов 
с MMН. Чаще всего страдают локтевой, средин‑
ный, лучевой, малоберцовый и  большеберцо‑
вый нервы. Более чем у половины больных отме‑
чаются фасцикуляции и крампии. Расстройства 
чувствительности при ММН чаще отсутствуют, 
но некоторые больные жалуются на онемение 
либо парестезии. Атрофии мышц формиру‑
ются достаточно медленно, по мере развития 
вторичной аксональной дегенерации. Однако 
иногда атрофия может развиваться достаточ‑

но быстро (еще до возникновения значимого 
аксонального повреждения). Поражение веге‑
тативной нервной системы, черепных нервов, 
нервов, иннервирующих дыхательную муску‑
латуру, нехарактерно. Степень инвалидизации 
в  целом коррелирует с  продолжительностью 
заболевания.

Дифференциальная диагностика

Дифференциальную диагностику проводят 
с БАС, дистальными миопатиями, наследствен‑
ными спинальными мышечными атрофиями 
и  наследственной моторной и  сенсорной не‑
вропатией. Клинико‑неврологическая картина 
ММН и БАС представлена миопатическим син‑
дромом, который проявляется мышечной сла‑
бостью, двигательными нарушениями в  виде 
моно‑, пара‑ или тетрапареза (в зависимости 
от стадии и  степени выраженности патоло‑
гического процесса); гипорефлексией и/или 
арефлексией, фасцикуляциями и  трофически‑
ми нарушениями в  виде гипотрофий и/или 
атрофий. Однако наблюдаются и  некоторые 
различия. Так, при ММН мышечные атрофии 
развиваются более медленно и не так выраже‑
ны, как при БАС. Двигательные расстройства, 
возникающие при ММН, чаще носят асимме‑
тричный характер  — поражается одна рука 
или нога преимущественно в дистальном отде‑
ле. При БАС двигательные расстройства про‑
грессируют относительно симметрично и  бо‑
лее выражены в  проксимальных отделах рук 
или ног. Поясничная и  грудная формы БАС 
характеризуются восходящим распростране‑
нием патологического процесса, но в  дебюте 
заболевания может также отмечаться и  асим‑
метричное поражение преимущественно одной 
руки или ноги. Несколько моментов являются 
ключевыми в дифференциальной диагностике, 
основанной на клинической картине. Это вы‑
явление бульбарных симптомов, пирамидных 
знаков и  выраженность атрофий в  сравнении 
с  двигательными расстройствами. Однако эти 
симптомы возникают при прогрессировании 
БАС или при высоких, церебральных формах, 
когда к  симптомам поражения перифериче‑
ского двигательного нейрона присоединяются 
пирамидные знаки, что нехарактерно для тече‑
ния  МНН. При некоторых формах у  больных 
МНН наблюдаются чувствительные расстрой‑
ства в виде гипестезии, у больных БАС наруше‑
ния чувствительности отсутствуют.

Необходимо проводить дифференциальную 
диагностику и  с наследственными формами, 
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такими как мышечные дистрофии и  спиналь‑
ные атрофии. Среди мышечных атрофий — это 
прежде всего дистальная спинальная мышечная 
атрофия Арана – Дюшенна, которая дебютиру‑
ет в возрасте от 20 до 50 лет и первыми жалоба‑
ми при которой являются мышечная слабость 
и амиотрофии в дистальных отделах рук, и буль‑
боспинальная атрофия Кеннеди, которая мани‑
фестирует после 30‑летнего возраста слабостью 
и атрофиями проксимальных отделов рук. Эти 
формы мышечных атрофий встречаются только 
у мужчин, так как дефектный ген локализуется 
на длинном плече Х‑хромосомы в зоне гена ан‑
дрогенных рецепторов. Заболевания прогресси‑
руют очень медленно, на протяжении 10–20 лет.

При мышечной атрофии Арана – Дюшенна 
описаны случаи манифестации заболевания 
монопарезом в одной руке. Сначала атрофиру‑
ются мелкие мышцы кисти (мышцы возвыше‑
ния большого пальца, мизинца и межкостные) 
и  развивается деформация в  виде «когтистой 
лапы», чаще в  правой руке, в  дальнейшем 
атрофии становятся симметричными и  рас‑
пространяются на мышцы предплечья, плеча. 
Рука приобретает вид «руки скелета» или «руки 
Арана – Дюшенна». Парезы мышц голеней, бе‑
дер и туловища присоединяются гораздо позже.

При бульбоспинальной атрофии Кеннеди 
к  нарастающей мышечной слабости в  прокси‑
мальных отделах рук присоединяется тремор 
пальцев рук, через 10–20  лет постепенно раз‑
вивается слабость жевательной и  мимической 
мускулатуры, атрофия языка, бульбарный 
синдром (дисфония, дисфагия, дизартрия). 
Отличительным симптомом могут быть фасци‑
куляции в периоральной мускулатуре и языке. 
Часто беспокоят эндокринно‑обменные измене‑
ния — гинекомастия, снижение потенции, атро‑
фия яичек, диабет. При прогрессировании этих 
форм спинальных атрофий сухожильные реф‑
лексы исчезают по мере нарастания атрофии, 
параллельно со снижением мышечной силы. 
Чувствительная система не страдает. 

Среди наследственных спинальных мы‑
шечных атрофий существуют формы, кото‑
рые встречаются и  у мужчин, и  у женщин  — 
дистальные спинальные мышечные атрофии 
с  ауто сомно‑рецессивным или доминантным 
типом наследования. В  настоящее время опи‑
саны пять форм в зависимости от локализации 
мутантного гена. Заболевания могут дебюти‑
ровать в возрасте от 2 до 60 лет, проявляются 
прогрессирующей слабостью и симметричным 
развитием амиотрофий в  дистальных отделах 
рук и  ног. Выявляются фасцикуляции, рано 

исчезают пяточные и  подошвенные рефлек‑
сы, формируются сколиоз и  деформация стоп 
(«полая стопа»). Чувствительность сохраняется. 
Заболевание характеризуется медленно про‑
грессирующим течением.

Из прогрессирующих мышечных дистрофий 
можно выделить дистальную миопатию I типа 
с поздним дебютом (форма Веландера), которая 
наследуется аутосомно‑доминантно, дебюти‑
рует в  возрасте от 40 до 60  лет и  проявляется 
слабостью и атрофиями преимущественно дис‑
тальных отделов рук и ног. Однако обращает на 
себя внимание симметричность распростра‑
нения патологического процесса, медленное 
прогрессирование болезни, первично‑мышеч‑
ный характер изменений на электромиограм‑
ме и  отсут ствие нарушений в  чувствительной 
сфере.

Обширная гетерогенная группа наследствен‑
ных моторных и  сенсорных невропатий объ‑
единяет генетически детерминированные за‑
болевания, проявляющиеся множественными 
поражениями двигательных и чувствительных 
волокон периферических нервов. Можно вы‑
делить две формы, которые необходимо диф‑
ференцировать с  МНН: наследственную мо‑
торную и  сенсорную невропатию I и  II  типов 
аутосомно‑доминантного типа наследования. 
Эти заболевания дебютируют в более старшем 
возрасте, от 20 до 30 лет, двигательные наруше‑
ния проявляются развитием слабости и  атро‑
фий в дистальных отделах рук и ног, первона‑
чально поражаются разгибатели и  абдукторы 
стоп, перонеальная группа мышц, постепенно 
присоединяются слабость и  атрофия сгибате‑
лей и  аддукторов стоп. Развивается «степаж», 
стопы свисают при ходьбе, формируются сто‑
пы по типу «стопы Фридрейха», утрачивается 
способность стоять на пятках. На руках отмеча‑
ются атрофия и слабость мелких мышц кистей, 
мышц возвышения I и V пальцев, формируется 
кисть по типу «обезьяньей лапы». Особенности 
синдрома поражения мышц заключаются в бо‑
лезненных судорогах и холодовых парезах.

Общими симптомами для наследственных 
невропатий и  МНН являются поражение дис‑
тальных отделов рук и  ног с  ранним угасани‑
ем сухожильных и  периостальных рефлексов, 
с расстройством поверхностной чувствительно‑
сти, фасцикуляциями, крампиями, утолщени‑
ем нервных стволов. Однако существует и ряд 
особенностей. При наследственных моторных 
и сенсорных невропатиях заболевание прогрес‑
сирует медленно, течение МНН носит ремитти‑
рующий и более стремительный характер. При 



CASE REPORT

Herald of North-Western State Medical University named after I.I. Mechnikov Volume 12  Issue 1  2020

92

наследственных моторных и сенсорных невро‑
патиях редко встречается вариант асимметрич‑
ного поражения руки или ноги, скорее наблю‑
дается неравномерность поражения мышц на 
руках и  ногах, которая при прогрессировании 
заболевания нивелируется, в то время как при 
МНН отмечается асимметричный парез на руке 
или ноге.

лабораторная диагностика

Значительное увеличение в  крови концен‑
траций креатинфосфокиназы, лактатдеги‑
дрогеназы и  креатина, а  в  моче креатинового 
показателя (соотношение креатина и  креати‑
нина) наблюдается при многих формах нерв‑
но‑мышечной патологии и  не является пато‑
гномоничным симптомом в диагностике МНН. 
Однако эти показатели отражают степень вы‑
раженности патологического процесса и  под‑
тверждают страдание мышечной системы пер‑
вичного или вторичного неврогенного генеза. 
Поскольку в  основе ММН лежит аутоиммун‑
ная избирательная демиелинизация перифе‑
рических нервных волокон, в сыворотке крови 
может выявляться повышенный уровень анти‑
тел класса М к  ганглиозиду GM‑1 (анти‑GM1 
IgM) [8]. Частота обнаружения анти‑GM1 IgM, 
согласно данным литературы, при ММН ва‑
рьирует от 30 до 80 %, поэтому отрицательные 
результаты иммунологического исследования 
при наличии других критериев диагноза МНН 
не исключают [9]. Таким обра зом, эти анти‑
тела не могут служить диагностическим мар‑
кером для ММН, так как могут определяться 
и  у  больных другими иммуноопосредованны‑
ми нейропатиями [10]. Важно, что при наслед‑
ственных формах нервно‑мышечных заболе‑
ваний антитела к  ганглиозидам отсутствуют.

инструментальные методы

Золотым стандартом в  диагностике ММН 
является электронейромиографическое иссле‑
дование (ЭНМГ), в частности стимуляционная 
ЭНМГ, которая позволяет обнаружить множе‑
ственные парциальные блоки проведения по 
двигательным волокнам при нормальном про‑
ведении по сенсорным волокнам [11]. Для бо‑
лее точного определения пораженного участка 
шаг исследования нерва вместо обычных 10 см 
составляет 1–2  см. Из‑за наличия блока про‑
ведения ампли туда либо площадь М‑ответа, 
полученного при стимуляции проксимального 
отдела нерва отно сительно такового при более 

дистальной его стимуляции, снижается [12]. 
Важна роль ЭНМГ‑исследования и для диффе‑
ренциальной диагностики БАС и наследствен‑
ных форм нервно‑мышечных болезней. Так, 
при дистальных мышечных дистрофиях реги‑
стрируют ЭНМГ‑признаки, характеризующие 
первично‑мышечный процесс, при моторных 
и  сенсорных невропатиях  — снижение ско‑
рости проведения импульса по двигательным 
и  чувствительным волокнам периферического 
нерва. При спинальных мышечных атрофиях 
и при БАС в отличие от МНН блоки проведе‑
ния не регистрируются, но при исследовании 
моторных волокон можно обнаружить другие 
признаки демиелинизации — аномальную вре‑
менную дисперсию, снижение скорости прове‑
дения.

В последние годы при исследовании пациен‑
тов с ММН большое внимание уделяют таким 
методам визуализации, как магнитно‑резо‑
нансная томография (МРТ) и  ультразвуковое 
исследование (УЗИ) периферических нервов. 
При ММН оба метода позволяют обнаружить 
фокальное асимметричное утолщение перифе‑
рических нервов и нервов плечевого сплетения 
с  преимущественным увеличением нервных 
структур в проксимальных отделах [13, 14].

Таким образом, диагноз МНН ставят на осно‑
вании клинических критериев, разработанных 
Европейской федерацией неврологических со‑
обществ (EFNS): медленное или скачкообразное 
прогрессирование локальной асимметричной 
слабости в руках или ногах (сохраняющейся бо‑
лее месяца); наличие двигательных расстройств 
в зоне иннервации не менее чем двух двигатель‑
ных нервов; невыраженные чувствительные 
расстройства в дебюте заболевания, обнаруже‑
ние блоков проведения в двигательных нервах 
по данным ЭНМГ‑исследования и  результа‑
там УЗИ, подтверждающих утолщение перифе‑
рических нервов. Отличительной чертой ММН 
явля ется наличие блока проведения по нервно‑
му волокну вне типичных мест компрессии [6]. 
К  критериям исключения относятся симпто‑
мы поражения центрального двигательного 
нейрона, бульбарные расстройства, выражен‑
ные чувствительные нарушения и  диффузная 
симметричная слабость в  течение первых не‑
дель от начала заболевания [7]. Наиболее ча‑
сто ошибочный диагноз ММН устанавливают 
больным БАС, и наоборот. Важно отметить, что 
в случае ошибочной постановки диагноза БАС 
пациент с МНН не получает патогенетической 
терапии и это приводит к быстрой инвалидиза‑
ции [7]. В то же время, когда установлен диагноз 
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ММН больному БАС, дорогостоящее лечение, 
которое будут ошибочно проводить пациенту, 
не повлияет на патологический  процесс.

Клиническое наблюдение ошибочного диагноза 
мультифокальной моторной невропатии

Пациентка К., 68  лет, поступила на отделе‑
ние №  2 клиники ФГБОУ ВО «СЗГМУ имени 
И.И. Мечникова» в удовлетворительном состо‑
янии с  жалобами на слабость в  ногах и  руках 
при выполнении привычных движений, под‑
ворачивание стоп при ходьбе, затруднение при 
подъеме по лестнице, ощущение непроизволь‑
ных мышечных подергиваний в  мышцах рук 
и ног, боль в поясничном отделе позвоночника, 
усиливающуюся при движении, и головокруже‑
ние, нарушения артикуляции речи.

Анамнез заболевания. Пациентка К. счита‑
ет себя больной с  октября 2016  г. (начало за‑
болевания полтора года назад), когда впервые 
стала замечать неуверенность походки. В тече‑
ние последующих 6  мес. отмечала нарастание 
слабости в  ногах, больше справа, и  появление 
неловкости в правой руке с ощущением подер‑
гивания в ней.

В июне 2017 г. было проведено ЭНМГ‑иссле‑
дование в диагностическом центре — были вы‑
явлены признаки хронического денервационно‑
го процесса, включая бульбарную и аксиальную 
мускулатуру.

В августе 2017 г. пациентка К. прошла обсле‑
дование в  зарубежном медицинском центре. 
В сыворотке крови обнаружены антитела к ган‑
глиозиду GM1 (анти‑GM1).

При ЭНМГ‑исследовании обнаружены при‑
знаки денервационных изменений в миотомах 
L5–S1, Th10–12, C8–Th1, C5–6 с регистрацией фибрил‑
ляций и блоков проведения в дельтовидных, меж‑
костных, паравертебральных, передней боль‑
шеберцовой мышцах. Заключение: «Признаки 
демиелинизирующей полиневропатии по мо‑
торным волокнам с  блоками проведения».

По данным МРТ шейного и  пояснично‑
крестцового отделов позвоночника выявле‑
ны дегенеративно‑дистрофические изменения 
в  структурах позвоночника, поражения нерв‑
ных структур отсутствовали.

При МРТ головного мозга обнаружены при‑
знаки микроангиопатии.

Диагноз: «Мультифокальная моторная не‑
вропатия с  блоками проведения». Больной 
было рекомендовано сбалансированное пита‑
ние и ношение ортеза на правом голеностопном 
суставе.

На момент поступления (2018) в отделение 
в  неврологическом статусе: сознание ясное, 
больная ориентирована в себе и в окружающей 
обстановке, контактна, эмоционально лабиль‑
на. Оценка функций черепных нервов: зрачки 
D = S, фотореакция сохранена, прямая, содру‑
жественная, живая. Движения глазных яблок 
в полном объеме. Диплопии и нистагма не вы‑
явлено. Пальпация точек выхода тройнично‑
го нерва безболезненна. Чувствительность на 
лице не нарушена. Роговичный рефлекс сред‑
ней живости (D = S). Мимическая и жеватель‑
ная мускулатура сохранна (D = S). Надбровный 
рефлекс средней живости (D = S), подборо‑
дочный  — оживлен (D = S). Слух сохранен. 
Выявлена умеренная назолалия. Мягкое нёбо 
подвижно. Uvula расположена по средней ли‑
нии; глоточный рефлекс снижен. Отмечалась 
умеренная дизартрия. Язык по средней линии. 
Атрофия мышц языка с  обеих сторон, отме‑
чена складчатость краев, бугристость (D = S) 
(рис.  1). Наблюдались рефлексы орального 
автоматизма: хоботковый рефлекс и  рефлекс 
Маринеску – Радовича с двух сторон.

Двигательная система. При осмотре вы‑
явлены гипотрофия мышц тенора, межкост‑
ных мышц на руках (рис. 2, а, b) и гипотрофия 
мышц стоп, умеренно выраженные фасцику‑
ляции в приводящих мышцах (червеобразных, 
межкостных, коротких сгибателей и разгибате‑
лей пальцев).

Мышечный тонус симметрично умерен‑
но снижен на руках и  ногах. Мышечная сила 
в  руках оценена следующим образом. Справа: 
абдукторы плеча  — 4  балла, сгибатели ки‑
сти — 3,5 балла, разгибатели кисти — 3,5 бал‑
ла, сгибатели пальцев — 3,4 балла, разгибатели 
пальцев — 3,5 балла. Слева: абдукторы плеча — 

Рис. 1. Пациентка К. Внешний вид языка: атрофия 
мышц языка, бугристость, складчатость краев

Fig. 1. Patient K. Appearance of the tongue: atrophy of the 
tongue muscles, tuberosity, folding of the edges
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4 балла, сгибатели кисти — 4 балла, разгибатели 
кисти  — 4  балла, сгибатели пальцев  — 4  бал‑
ла. В  рефлекторной сфере: глубокие рефлексы 
с  рук  — сгибательно‑локтевой рефлекс ожив‑
лен (D = S), разгибательно‑локтевой рефлекс 
оживлен (D > S), карпорадиальный рефлекс 
живой (D > S). Патологические кистевые зна‑
ки — рефлекс Россолимо – Вендеровича (D > S). 
Мышечная сила в  ногах оценена следующим 
образом. Справа: сгибатели стопы  — 2  балла, 
разгибатели стопы — 4 балла, сгибатели паль‑
цев — 4 балла, разгибатели пальцев — 2 балла. 
Слева: сгибатели стопы  — 4  балла, сгибатели 
пальцев  — 3  балла, разгибатели пальцев  — 
2  балла. Глубокие рефлексы с  ног: коленный 
рефлекс снижен (S = D), ахиллов рефлекс отсут‑
ствовал (D = S). Патологические стопные знаки 
не выявлялись. Брюшные рефлексы: верхний, 
средний и  нижний снижены с  двух сторон. 
Нарушений поверхностной чувствительности 
не наблюдалось, мышечно‑суставное чувство 
было сохранено. Координаторные нарушения: 

в позе Ромберга неустойчива; координаторные 
пробы выполняет уверенно. Менингеальных 
знаков не обнаружено. Функции тазовых орга‑
нов не нарушены.

Лабораторные данные. В биохимическом ана‑
лизе крови выявлено повышение активности кре‑
атинкиназы (263  ЕД/л) и  лактатдегидрогеназы 
(226 ЕД/л). Клинический анализ крови и общий  
анализ мочи в пределах нормы. На электрокар‑
диограмме  — гипертрофия левого желудочка.

По данным УЗИ плечевого сплетения и пе‑
риферических нервов рук патологические со‑
нографические изменения строения исследу‑
емых нервов отсутствовали. По результатам 
ЭНМГ‑исследования как в  клинически за‑
интересованных, так и  в интактных мышцах 
обна ружены признаки текущего денерваци‑
онно‑реиннервационного процесса с  наличи‑
ем спонтанной активности, укрупнением и по‑
лифазией потенциалов двигательных единиц, 
увеличением амплитуды F‑волны, снижением 
амплитуды М‑ответа.

Таким образом, на основании клинико‑
невро логического обследования, которое по‑
зволило выявить синдром комбинированного 
поражения периферического и  центрального 
двигательного нейрона в виде вялого тетрапа‑
реза с преобладанием нарушений в ногах в со‑
четании с  гиперрефлексией, патологическими 
знаками и симптомами бульбарного паралича, 
нейрофизиологического исследования, с  по‑
мощью которого удалось обнаружить пораже‑
ние на уровне передних рогов спинного мозга, 
и ультразвукового метода, по данным которого 
структурно‑морфологические изменения в пе‑
риферических нервах отсутствовали, был уста‑
новлен диагноз бокового амиотрофического 
склероза.

Необходимо отметить, что по мере прогрес‑
сирования заболевания симптомы перифери‑
ческого пареза, которые в дебюте заболевания 
носили преимущественно асимметричный ха‑
рактер и были более выражены в правой руке, 
распространились и  на левую руку и  ногу, 
а  также стали захватывать проксимальные 
группы мышц; присоединились пирамид‑
ные и  бульбарные расстройства. По данным 
ЭНМГ‑исследования не были выявлены блоки 
проведения по пораженным нервам, и УЗИ не 
подтвердило диагноза МНН. В настоящее время 
описаны клинические варианты МНН без бло‑
ков проведения и антител к ганглиозиду GM‑1 
в крови [15]. Вследствие этого структурные из‑
менения, которые возможно выявить при УЗИ 
периферических нервов, становятся важным 

Рис. 2. Пациентка К. Внешний вид дистальных отелов 
рук: а — вид с ладонной стороны кисти — гипотрофия 
мышц тенора; b  — вид с  тыльной стороны кисти  — 
атрофия межкостных мышц

Fig. 2. Patient K. Appearance of the distal parts of the hands: 
а — view from the palm side of the hand — hypotrophy of 
the tenor muscles: b — atrophy of the interosseous muscles

a

b
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признаком для диагностики МНН. Наличие 
IgM анти‑GM1 (антиганглиозидных) антител 
и электрофизиологические критерии составля‑
ют значимое звено в диагностике ММН, но не‑
характерны для всех клинических случаев [16]. 
По нашему мнению, при постановке диагноза 
ММН можно опираться на морфометрические 
критерии изменения периферических нервов 
и  качественные сонографические признаки 
изменения поперечного и  продольного стро‑
ения нерва (гиперэхогенность нерва, утолще‑
ние  эндоневральной прослойки), выявляемые 
при УЗИ.

Заключение

Сложность постановки диагноза ММН обу‑
словлена тем, что при гетерогенных нервно‑мы‑
шечных заболеваниях страдает морфофункцио‑
нальная структура (нейрон – аксон – миоцит), 
что приводит к  развитию миопатического 
синдрома, который в  зависимости от формы 
и  стадии заболевания (особенно в  дебюте за‑
болевания) может проявляться фенотипически 
близкой клинической картиной. Знание особен‑
ностей развития и течения отдельных нозоло‑
гических форм нервно‑мышечной патологии, 
использование современных нейрофизиологи‑
ческих и ультразвуковых критериев позволяет 
верифицировать диагноз и назначить своевре‑
менную терапию больным МНН.
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